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DermatomyozitDermatomyozitíídada  --  diagnostikadiagnostika

I. KlinickI. Klinickéé
 

kritkritééria:ria:
 

ŽŽ
 

>>
 

M; M; 
Vek: juvenilnVek: juvenilnáá

 
forma (5forma (5--15 r.), 15 r.), adultnadultnáá

 
forma (45forma (45--65 r.)65 r.)

1. Svalov1. Svalovéé
 

prprííznaky:znaky:
SymetrickSymetrickáá

 
slabosslabosťť

 
ramennramennéého, ho, ppáánvovnvovééhoho

 
svalstva, svalstva, 

flexorovflexorov
 

ššije, ije, pektorpektoráálneholneho
 

svalstvasvalstva
Svalstvo Svalstvo proximproximáálnelne

 
>>

 
distdistáálnelne

DysfDysfáágiagia
 

––
 

30% (30% (orofaryngorofaryng. a . a ezofageezofageáálnelne
 

svalstvo)svalstvo)
MyalgieMyalgie

 
––

 
u juvenilnej DM a aku juvenilnej DM a akúútnej DMtnej DM



DermatomyozitDermatomyozitíídada
 

--
 

diagnostikadiagnostika

2. Ko2. Kožžnnéé
 

prprííznaky:znaky:
 

sprevspreváádzajdzajúú/predch/predcháádzajdzajúú
 

vznik vznik sval.prsval.prííznakovznakov
TypickTypickéé

 
kokožžnnéé

 
zmeny:zmeny:

--
 

HeliotropnýHeliotropný
 

exantexantéém + m + periorbitperiorbitáálnylny
 

ededéémm
--

 
GottronoveGottronove

 
papulypapuly

 
––

 
papulpapuláárnerne, , erytematerytematóóznezne, , ššupinovitupinovitéé

 
lléézie zie 

nad nad ččlenkamilenkami
KalcinKalcinóózaza

 
kokožže (50% dete (50% detíí

 
s juvenilnou DM)s juvenilnou DM)

KlasifikKlasifikáácia DM podcia DM podľľa manifesta manifestáácie svalových a kocie svalových a kožžných zmien:ných zmien:
1. Klasick1. Klasickáá

 
DMDM

2. DM sine 2. DM sine myositismyositis--
 

hypomyopatickhypomyopatickáá, , amyopatickamyopatickáá
 

DMDM
3. DM sine 3. DM sine dermatitisdermatitis



DermatomyozitDermatomyozitíídada  --  diagnostikadiagnostika

3. Asociovan3. Asociovanéé
 

mimosvalovmimosvalovéé
 

prprííznakyznaky
--

 
ppľľúúcna cna fibrfibróózaza

 
(10% pac.)(10% pac.)

--
 

nekrotizujnekrotizujúúcaca
 

vaskulitvaskulitíídada
 

––
 

popošškodenia GIT, okodenia GIT, oččíí, ko, kožžee
--

 
srdcovsrdcovéé

 
: : myokarditmyokarditíídada, , perikarditperikarditííaa

 
--

 
vzvzáácnecne

--
 

asociasociáácia s iným cia s iným autoimunitnýmautoimunitným
 

ochorenochoreníím, m, 
kolagenkolagenóózouzou

 
(10%)(10%)

--
 

adultnadultnáá
 

DM je vo veku nad 40 rokov zdruDM je vo veku nad 40 rokov združženenáá
 

s s 
vyvyššíšším výskytom m výskytom malmalíígngnééhoho

 
nnáádorovdorovéého ochorenia odho ochorenia od

6% do 45% (6% do 45% (CaCa
 

ppľľúúc, c, pancreasupancreasu, , ččriev, riev, ovovááririíí, prostaty , prostaty 
a a nonnon--HodgkinovHodgkinov

 
lymflymfóómm).).



DermatomyozitDermatomyozitíídada  --  diagnostikadiagnostika

II. LaboratII. Laboratóórne nrne náálezylezy
1. Zvý1. Zvýššenenáá

 
hladina CK v shladina CK v séérere

 
55--50 n50 náásobne. Pri posobne. Pri pošškodenkodeníí

 
sval. sval. 

vlvláákien dochkien docháádza aj k vzostupu AST a ALT dza aj k vzostupu AST a ALT ––
 

ččasto mylnasto mylnéé
podozrenie na och. podozrenie na och. heparuheparu. . HepatHepatáálnelne

 
ššpecifický enzým pecifický enzým 

GMT je v norme, aj hladina Bi.GMT je v norme, aj hladina Bi.

2. 2. MyositisMyositis--specificspecific--autoantibodiesautoantibodies
 

(MSA)(MSA)
 

––
 

ssúú
 

proti proti 
cytoplazmatickým cytoplazmatickým ribonukleoribonukleo--proteproteíínomnom

 
uplatuplatňňujujúúcim sa v cim sa v 

procesoch procesoch transltranslááciecie. Ich senzitivita je na . Ich senzitivita je na úúrovni 43%; rovni 43%; ššpecificitapecificita
3 naj3 najččastejastejšíších (antich (anti--JoJo--1; anti1; anti--MiMi--2; 2; antianti--SRPSRP) je 99% pre DM a ) je 99% pre DM a 
PM.PM.



DermatomyozitDermatomyozitíídada  --  diagnostikadiagnostika

III. EMG nIII. EMG náálezylezy
 

pri pri idiopatickýchidiopatických
 

myozitmyozitíídachdach::
1. Pr1. Príítomnostomnosťť

 
spontspontáánnej aktivity a zvýnnej aktivity a zvýššenej inzerenej inzerččnejnej

aktivity.aktivity.
2. 2. „„MyogMyogéénnynny““

 
nnáález potencilez potenciáálov nlov níízkej amplitzkej amplitúúdy a dy a 

krkráátkeho trvania.tkeho trvania.
3. Rýchly n3. Rýchly náábor AP bor AP m.jm.j. pri . pri voluntvoluntáárnejrnej

 
kontrakciikontrakcii

NNáálezy (1,2, 3) lezy (1,2, 3) --
 

akakúútne, tne, subaksubakúútnetne
 

formy DM, PM.formy DM, PM.
4. Zmie4. Zmieššaný naný náález lez ––

 
aj s veaj s veľľkými kými polyfpolyfáázickýmizickými

 
AP býva AP býva 

prejavom prejavom chronicitychronicity
 

ochorenia. ochorenia. 



DermatomyozitDermatomyozitíídada  --  diagnostikadiagnostika

IV. IV. HistopatologickHistopatologickáá
 

diagnostikadiagnostika
TypickTypickáá

 
je je multifokmultifokáálnoslnosťť

 
patologpatolog. procesu. Frekvencia . procesu. Frekvencia 

a za záávavažžnosnosťť
 

histopatolhistopatol. abnorm. abnormíít v svalových vzorkt v svalových vzorkáách ch 
je znaje značčne variabilnne variabilnáá. Pr. Príítomntomnéé

 
bývajbývajúú: : 

--
 

zzáápalový palový infiltrinfiltráátt: B : B lyly, CD4, CD4+ + lyly, , makrofmakrofáágygy
--

 
depozitdepozitáá

 
komplementukomplementu

 
(membr(membráánový nový úútotoččný komplex ný komplex --

 
MAC) MAC) 

--
 

vvččasný a asný a ččastý nastý náálezlez
--

 
okluzokluzíívnyvny

 
zzáápal kapilpal kapiláár a drobných cievr a drobných ciev

--
 

redukcia hustoty kapilredukcia hustoty kapiláárr
--

 
perifascikulperifascikuláárnarna

 
atrofia svalových vlatrofia svalových vláákien kien 





DermatomyozitDermatomyozitíídada
 ––  diagnostickdiagnostickéé  kritkritééria podria podľľa a BohanBohan
 a Peter (1975) a Peter (1975) 

1. Klinick1. Klinickéé
 

kritkritééria: a) Svalovria: a) Svalovéé
 

––
 

symsym. slabos. slabosťť
 

proximproximáálneholneho
 svalstva; progressvalstva; progresíívny vývoj vny vývoj ––

 
týtýžždne adne ažž

 
mesiace. b) Komesiace. b) Kožžnnéé

2. Zvý2. Zvýššenenáá
 

aktivita CK v saktivita CK v séérere
3. EMG n3. EMG náálezylezy
4. Svalov4. Svalováá

 
biopsiabiopsia

DgDg. DM je definit. DM je definitíívnavna
 

pri splnenpri splneníí
 

vvššetkých 4 etkých 4 dgdg. krit. kritééririíí..
DgDg. DM je definit. DM je definitíívnavna

 
aj pri splnenaj pri splneníí

 
3 3 dgdg. krit. kritééririíí

 
ak sak súú

 
prpríítomntomnéé

 kokožžnnéé
 

nnáálezy.lezy.
DgDg. DM je pravdepodobn. DM je pravdepodobnáá, ak s, ak súú

 
splnensplnenéé

 
2 2 dgdg. krit. kritééria a ria a 

prpríítomntomnéé
 

ssúú
 

kokožžnnéé
 

nnáálezy.lezy.



PolymyozitPolymyozitíídada  --  diagnostikadiagnostika

I. KlinickI. Klinickéé
 

kritkritééria:ria:
Vznik Vznik ––

 
vek nad 20 r.vek nad 20 r.

SvalovSvalovéé
 

prprííznaky znaky ––
 

symetricksymetrickáá
 

slabosslabosťť
 

svalov ramenných a svalov ramenných a ppáánvovýchnvových
pletencov; pletencov; subaksubakúútnytny

 
alebo chronický vývoj. alebo chronický vývoj. MyalgieMyalgie

 
u 1/3 pac.u 1/3 pac.

II. ZvýII. Zvýššenenáá
 

koncentrkoncentráácia CK v scia CK v séérere
 

(5(5--50 n50 náásobne)sobne)

III. EMG nIII. EMG náálezy:lezy:
1. Pr1. Príítomnostomnosťť

 
spontspontáánnej aktivity a zvýnnej aktivity a zvýššenej inzerenej inzerččnej aktivity.nej aktivity.

2. 2. „„MyogMyogéénnynny““
 

nnáález potencilez potenciáálov nlov níízkej amplitzkej amplitúúdy a krdy a kráátkeho trvania.tkeho trvania.
3. Rýchly n3. Rýchly náábor AP bor AP m.jm.j. pri . pri voluntvoluntáárnejrnej

 
kontrakciikontrakcii

4. Zmie4. Zmieššaný naný náález lez ––
 

aj s veaj s veľľkými kými polyfpolyfáázickýmizickými
 

AP býva prejavom AP býva prejavom 
chronicitychronicity

 
ochorenia. ochorenia. 



PolymyozitPolymyozitíídada  --  diagnostikadiagnostika

IV.IV.
 

HistopatologickHistopatologickáá
 

diagnostikadiagnostika
1.1.

 
ZZáápalovpalovéé

 
endomyziendomyziáálnelne

 
infiltrinfiltráátyty

 
--

 
CD8CD8++TT--Ly, Ly, 

makrofmakrofáágygy
2.2.

 
Neskôr Neskôr infiltrinfiltráácia svalových vlcia svalových vláákienkien

 
bez bez 

šštrukturtrukturáálnych zmien, potom lnych zmien, potom nekrnekróózaza
 

a a 
fagocytfagocytóóza svalových vlza svalových vláákienkien

3.3.
 

Disperzne nekrotickDisperzne nekrotickéé
 

a regeneruja regenerujúúce svalovce svalovéé
 

vlvlááknakna
4.4.

 
KolKolíísanie vesanie veľľkosti priemeru svalových vlkosti priemeru svalových vláákienkien

5.5.
 

ZmnoZmnožženie enie interstinterstííciacia
 

--
 

endomýziaendomýzia
 

aj aj perimýziaperimýzia







HistopatologickHistopatologickéé  odlodlíšíšenie PM od PMenie PM od PM

PMPM DMDM

ZZáápalový palový infiltrinfiltráátt CD8CD8++ CD4CD4+       +       BB--LyLy

PerifascikulPerifascikuláárnarna
 atrofia sval. atrofia sval. vlvláákk..

-- ++

KapilKapilááry,   ry,   
drobndrobnéé

 
cievycievy

normnormáálny        lny        
nnáález   lez   

ImunokomplexyImunokomplexy; Kapil; Kapiláárna rna 
trombtrombóóza, za, nekrnekróózaza;;
Redukcia hustoty kapilRedukcia hustoty kapiláárr



PM PM ––  diagnostickdiagnostickéé  kritkritééria podria podľľa  a  
BohanBohan

 a Peter (1975)a Peter (1975)

1. Klinick1. Klinickéé
 

kritkritéériaria
2. Zvý2. Zvýššenenáá

 
hladina hladina kreatkreatíínkinnkináázyzy

 
v sv séérere

3. EMG n3. EMG náálezylezy
4. Svalov4. Svalováá

 
biopsiabiopsia

DgDg. PM je . PM je definitdefinitíívnavna
 

pri splnenpri splneníí
 

vvššetkých 4 kritetkých 4 kritééririíí
DgDg. PM je . PM je pravdepodobnpravdepodobnáá

 
pri splnenpri splneníí

 
3 3 dgdg. krit. kritééririíí..



DalakasDalakas  a a HohlfeldHohlfeld  (2003)(2003)

1. Kritizuj1. Kritizujúú, , žže e dgdg. krit. kritééria B+Pria B+P
 

kladkladúú
 

na rovnakna rovnakúú
 

úúroveroveňň
 

klinický klinický 
obraz, CK, EMG a obraz, CK, EMG a sval.biopsiusval.biopsiu, , ččo umoo umožňžňuje stanoviuje stanoviťť

 
dgdg. PM aj . PM aj 

pri chýbanpri chýbaníí
 

histolhistol. n. náálezu zlezu záápalových palových infiltrinfiltráátovtov..
2.2.

 
PoukazujPoukazujúú, , žže e endomyoziendomyoziáálnelne

 
zzáápalovpalovéé

 
infiltrinfiltráátyty

 
mômôžžu byu byťť

prprííleležžitostne pritostne príítomntomnéé
 

aj uaj u
 

rôznych foriem svalových dystrofirôznych foriem svalových dystrofiíí
 

a u a u 
idiopatickýchidiopatických

 
nekrotizujnekrotizujúúcichcich

 
myopatimyopatiíí..

3. PM je 3. PM je dgdg. per . per exclusionemexclusionem,,
 

stanovistanoviťť
 

dgdg. mo. možžno len u pac. so no len u pac. so 
subaksubak././chronchron. vývojom symetrickej svalovej slabosti, so zvý. vývojom symetrickej svalovej slabosti, so zvýššenou enou 
CK, CK, myogmyogéénnymnnym

 
EMG a zEMG a záápalovým npalovým náálezom vo sval. tkanive, lezom vo sval. tkanive, 

pripriččom som súú
 

vylvylúúččenenéé
 

vvššetky inetky inéé
 

momožžnnéé
 

prprííččiny ziny záápalu.palu.
4. 4. DgDg. PM vy. PM vyžžaduje dôkaz CD8aduje dôkaz CD8+ + a a expresieexpresie

 
MHC MHC tr.Itr.I

 
na na sval.vlsval.vl..



Diagnostika PM Diagnostika PM ––  zzáávery:very:

1.1.
 

Diagnostika a lieDiagnostika a lieččba PM, DM ba PM, DM --
 

ššpecializovanpecializovanéé
 

centrcentráá
2. 2. DgDg. krit. kritééria B+P ria B+P --

 
klinicky praktickklinicky praktickéé, senzit, senzitíívnevne

3.3.
 

DgDg. krit. kritééria dostatoria dostatoččne zahne zahŕňŕňajajúú
 

aj moaj možžnosnosťť
 

vylvylúúččenia inýchenia iných
 diagndiagnóózz

 
na podklade na podklade ďďalalšíších ch histopatologickýchhistopatologických, genetických, , genetických, 

laboratlaboratóórnych nrnych náálezov, najmlezov, najmää
 

pri podozrenpri podozreníí
 

na IBM, niektorna IBM, niektoréé
 svalovsvalovéé

 
dystrofie a dystrofie a idiopatickidiopatickéé

 
nekrotizujnekrotizujúúcece

 
myopatiemyopatie..

4. PM4. PM
 

sme diagnostikovali podsme diagnostikovali podľľa krita kritééririíí
 

B+P. u B+P. u 53 pacientov.53 pacientov.
5. Myln5. Mylnáá

 
dgdg. PM 4 pac.:. PM 4 pac.:

 
2x IBM, 1x FSH dystrofia2x IBM, 1x FSH dystrofia
1x pletencový typ svalo1x pletencový typ svalovej dystrofievej dystrofie



IBMIBM
 --  americkamerickéé  dgdg. krit. kritééria ria 

GriggsGriggs
 a spol. 1995a spol. 1995

KlinickKlinickéé kritkritéériaria
A. Trvanie ochorenia > 6 A. Trvanie ochorenia > 6 mesmes..
B. Vek pri vzniku ochorenia > 30 rokov      B. Vek pri vzniku ochorenia > 30 rokov      
C.  SvalovC.  Svalováá

 
slabosslabosťť

 
: : 

1. Mus1. Musíí
 

postihovapostihovaťť
 

proximproximáálnelne
 

aa
 

distdistáálnelne
 

svaly HK asvaly HK a
 

DK          DK          
2. Pacient mus2. Pacient musíí

 
mamaťť

 
aspoaspoňň

 
1 z1 z

 
nasledujnasledujúúcich prcich prííznakov:              znakov:              

a) slabosa) slabosťť
 

a neskôr atrofie a neskôr atrofie flexorovflexorov
 

prstov              prstov              
b) výraznejb) výraznejššia slabosia slabosťť

 
flexorovflexorov

 
zzááppäästia ako stia ako extenzorovextenzorov

zzááppäästia              stia              
c) slabosc) slabosťť

 
a neskôr atrofie a neskôr atrofie musculusmusculus

 
quadricepsquadriceps



IBM IBM ––  americkamerickéé  dgdg. krit. kritééria ria 
GriggsGriggs

 a spol. 1995a spol. 1995
LaboratLaboratóórne prrne prííznakyznaky
A. ZvýA. Zvýššenie CKenie CK

 
vv

 
sséére menej ako 12re menej ako 12--nnáásobok hornej hranice sobok hornej hranice 

normy     normy     
B. SvalovB. Svalováá

 
biopsiabiopsia

1. 1. MononukleMononukleáárnyrny
 

zzáápalový palový infiltrinfiltráátt
 

vv
 

nonnekrotickýchnonnekrotických
svalových vlsvalových vlááknach    knach    

2. 2. VakuolizovanVakuolizovanéé
 

svalovsvalovéé
 

vlvláákna    kna    
3. Aspo3. Aspoňň

 
1 z1 z

 
nasledujnasledujúúcich:         cich:         

a) Intracelula) Intraceluláárne rne depozitdepozitáá
 

amyloiduamyloidu
b) b) ElektrElektróónmikroskopickynmikroskopicky: 15: 15--nm anm ažž

 
1818--nm nm tubulofilamentytubulofilamenty

C. EMG nC. EMG náález:lez:
 

musmusíí
 

bybyťť
 

konzistentný skonzistentný s
 

diagndiagnóózou zzou záápalovej palovej 
myopatiemyopatie..
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